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Выпот в полость перикарда может быть клиническим
проявлением многих системных заболеваний, иногда яв-
ляясь случайной находкой. К числу наиболее частых при-
чин выпотного перикардита, по данным Европейской ас-
социации кардиологов (European Society of Cardiology),
относятся инфекционные заболевания, паранеопластиче-
ский синдром, аутоиммунные болезни. Реже поражение
перикарда ассоциируется с метаболическими нарушения-
ми, лекарственными или другими токсическими воздей-
ствиями [1]. Почти в 50% случаев причина перикардита
остается неуточненной, а перикардит расценивается как
идиопатический [2].
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В статье рассматривается случай болезни Стилла у молодого мужчины, дебютировавшей симптомами острого перикардита, ге-
ктической двупиковой лихорадки и нейтрофильного лейкоцитоза. Установить правильный диагноз было сложно из-за отсутствия
характерных клинических симптомов болезни Стилла, таких как сыпь («salmon-coloured» rash), артрит, боль в горле. Верифика-
ция диагноза болезни Стилла взрослых была выполнена на основании критериев M. Yamaguchi и соавт. Особенностями клиническо-
го случая явились развитие стероидорезистентности и эффективное применение комбинации блокатора рецептора интерлейки-
на 6 тоцилизумаба (8 мг/кг массы тела внутривенно капельно 1 раз в 4 нед) с метотрексатом (15 мг/нед внутрь). На фоне лече-
ния был достигнут стойкий клинико-лабораторный ответ, позволивший снизить дозу глюкокортикоидов до поддерживающей.
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Предполагается, что в генезе идиопатических рециди-
вирующих перикардитов важную роль играют нарушение
иммунной толерантности и/или реализация аутовоспали-
тельных механизмов [3]. К числу заболеваний, в патогенезе
которых наиболее выражен аутовоспалительный компо-
нент, относят синдром/болезнь Стилла взрослых, саркои-
доз, наследственные периодическое синдромы. Хотя ауто-
воспалительные заболевания чаще характеризуются поли-
органным поражением, не исключено преобладание в кли-
нической картине изменений одного органа или системы,
например изолированного поражения сердца, сочетающе-
гося с системной воспалительной реакцией. Другие систем-
ные признаки заболевания, такие как артралгии, незначи-
тельное повышение уровня трансаминаз, как правило, при-
сутствуют у пациента, но из-за небольшой выраженности
нередко остаются неоцененными. В таких случаях поста-
вить диагноз становится достаточно трудно, так как ауто-
воспалительные заболевания редко имеют патогномонич-
ные лабораторные проявления.
Мы наблюдали случай болезни Стилла взрослых, дебю-
тировавший с изолированного поражения сердечно-сосу-
дистой системы. В течение нескольких месяцев молодой че-
ловек рассматривался как пациент с идиопатическим реци-
дивирующим перикардитом. Только длительное наблюде-
ние и углубленное обследование дало возможность верифи-
цировать диагноз и назначить патогенетическую терапию с
достижением стойкого клинико-лабораторного ответа.
Описание данного случая представляется важным для опти-
мизации распознавания причин выпотных перикардитов и
улучшения их патогенетической терапии.
Приводим наше наблюдение.
Пациент, 23 года, эпидемиологический и аллергологиче-
ский анамнез не отягощен, не курит. В феврале 2015 г. на фо-
не полного благополучия остро возникла боль в грудной клетке,
усиливавшаяся при глубоком вдохе, а также в положении лежа
на спине, продолжавшаяся более 10 ч. На
следующий день появились ремиттиру-
ющая двупиковая лихорадка с макси-
мальными подъемами температуры до
39,6 °С, потливость, общая слабость.
Состояние не улучшалось в течение 
2 дней, в связи с чем пациент обратился
за медицинской помощью в амбулатор-
ное звено. На момент обращения состо-
яние пациента расценивалось как тя-
желое, температура тела – 37,2 °С, об-
ласть сердца внешне не изменена, дея-
тельность сердца ритмичная, границы
значимо смещены влево, до передней
подмышечной линии в пятом межребе-
рье, тоны сердца приглушены, частота
сердечных сокращений – 110 в минуту,
артериальное давление (АД) на плечевых
артериях – 100/50 мм рт. ст. В легких
везикулярное дыхание, ослабленное в нижних отделах, часто-
та дыхательных движений – 17 в минуту, край печени пальпи-
ровался по краю реберной дуги, размеры печени по Курлову –
12×10×7 см, что указывало на наличие гепатомегалии. На
электрокардиограмме зафиксированы характерные для пери-
кардита изменения (элевация сегмента ST во всех стандарт-
ных и грудных отведениях).
Пациент был экстренно госпитализирован в стационар с
подозрением на наличие экссудативного перикардита. На мо-
мент поступления сыпи, артралгий, фарингита не выявлено.
По данным трансторакальной эхокардиографии (ТЭхоКГ) вы-
пот в перикард составил 9 мм за задней стенкой левого желу-
дочка. В клиническом анализе крови отмечались лейкоцитоз
12•10 9/л, с абсолютным числом нейтрофилов (АЧН) 9•10 9/л
(75% АЧЛ), ускорение СОЭ до 50 мм/ч, повышение уровня СРБ
до 48 мг/л (норма до 5 мг/л), фибриногена до 7,6 г/л, амино-
трансфераз в 3 раза по сравнению с верхней границей нормы.
Содержание маркеров повреждения миокарда (миоглобин,
тропонин I, МВ-КФК) не повышено, титры ревматоидного
фактора (РФ), антинуклеарных антител (АНА), антистреп-
толизина-О отрицательные. Повторная ТЭхоКГ показала со-
хранную фракцию выброса, неизмененные размеры камер и по-
лостей сердца, интактный клапанный аппарат при одновре-
менном увеличении объема выпота в полость перикарда: расхо-
ждение листков перикарда диффузно до 11–12 мм, за задней
стенкой левого желудочка до 18 мм. Обсуждалась инфекцион-
ная этиология поражения перикарда, в связи с чем исследова-
ны посевы крови на стерильность, полимеразная цепная реак-
ция (ПЦР) на нуклеиновые кислоты кардиотропных вирусов,
при этом возбудителей не выявлено; прокальцитониновый
тест был отрицательным. Несмотря на это, решено эмпири-
чески начать антибактериальную терапию: цефтриаксон 
(2 г/сут внутривенно – в/в), противовирусную терапию пре-
паратами интерферона α2 (виферон, 500 000 МЕ/сут). Однов-
ременно продолжен диагностический поиск. 18.02 выполнена
компьютерная томография (КТ) органов грудной клетки
(рис.1), обнаружены внутригрудная лимфоаденопатия с увели-
чением всех групп лимфатических узлов (максимально до 
13 мм), а также гидроторакс (толщина слоя на уровне устьев
нижнедолевых бронхов справа до 19 мм, слева до 11 мм). УЗИ
органов брюшной полости подтвердило наличие установленной
при перкуссии гепатомегалии с вертикальным косым размером
печени 151 мм. В брюшной полости сво-
бодной жидкости, увеличения размеров
внутрибрюшных лимфатических узлов
не выявлено. Учитывая, что район, в ко-
тором проживал пациент, был эндемич-
ным по туберкулезу, а также молодой
возраст, наличие внутригрудной лимфо-
аденопатии, гидроторакса и гидропери-
карда, отсутствие ответа на антиба-
ктериальную терапию, сохранение феб-
рильной лихорадки, была выполнена фи-
бробронхоскопия с последующим иссле-
дованием промывных вод бронхов мето-
дом ПЦР на ДНК микобактерий, полу-
чен отрицательный результат. Пов-
торные отрицательные результаты
прокальцитонинового теста также
свидетельствовали об отсутствии ин-
фекции.
В связи с сохранением объема перикардиального выпота, а
также высоких острофазовых показателей к терапии был до-
бавлен нестероидный противовоспалительный препарат
(НПВП) ибупрофен в суточной дозе 1200 мг с непродолжи-
тельным и недостаточно значимым положительным эффек-
том в виде снижения температуры тела до субфебрильных
цифр. Ожидаемого снижения уровня СРБ не произошло.
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Рис. 1. КТ органов грудной клетки от




Для дальнейшего обследования и вы-
работки терапевтической тактики па-
циент был переведен в Северо-Западный
федеральный медицинский исследова-
тельский центр им. В.А. Алмазова. При
поступлении в клиническом анализе кро-
ви выявлялись нейтрофильный лейкоци-
тоз (80%) из общего числа лейкоцитов
(9•109/л), повышение уровня СРБ до 
91 мг/л, ферритина до 623 нг/мл (при
норме 20–350 нг/мл). Отмечена поло-
жительная динамика со стороны выпо-
та в полости перикарда (расхождение ли-
стков перикарда за задней стенкой пра-
вого желудочка уменьшилось с 18 до 8 мм;
рис. 2). Но при попытке отмены ибупро-
фена с 01.03 отмечено ухудшение состояния пациента в виде
рецидива фебрильной лихорадки. Проведена замена ибупрофена
на нимесулид (200 мг/сут внутрь). Поиск очагов хронической
инфекции результата не дал. В начале марта рентгенологиче-
ски диагностирован инфильтрат в S8 левого легкого. В связи с
сохраняющейся фебрильной лихорадкой, увеличением уровня
СРБ до 268 мг/л через 2 дня произведена замена антибактери-
альной терапии – назначен эртапенем 1 г/сут в течение 2 нед
в/в капельно. По данным КТ органов грудной клетки от 11.03
(рис. 3) очаговых и инфильтративных изменений в легких не оп-
ределялось, внутригрудная лимфоаденопатия не претерпела
динамики по сравнению с данными от 18.02, наблюдался значи-
тельный регресс двустороннего гидроторакса и гидроперикарда
с наличием небольшого остаточного количества жидкости в
левой плевральной полости и полости перикарда. При магнит-
но-резонансной томографии сердца был диагностирован миопе-
рикардит в стадии разрешения. На фоне терапии отмечена по-
ложительная динамика в виде снижения температуры тела,
острофазовых показателей (в частности, СРБ с 268 до 100 мг/л),
хотя полной их нормализации не произошло.
С учетом высокого риска рецидива перикардита был на-
значен колхицин в дозе 0,5 мг 1 раз в сутки внутрь в сочетании
с НПВП. Пациент был выписан с рекомендациями продолже-
ния постоянного приема данных препаратов.
В конце марта, несмотря на продолжающуюся терапию,
возникли рецидив двупиковой лихорадки, усиление общей сла-
бости, артериальная гипотония. При госпитализации вновь
зарегистрировано расхождение листков перикарда за верхуш-
кой и боковой стенкой правого желудочка до 9 мм, за верхуш-
кой левого желудочка до 7 мм, над правым предсердием и меж-
ду аортой до 11 мм, за задней стенкой левого желудочка до 
10 мм. Сохранялись инструментальные признаки лимфоадено-
патии, гепатомегалии. 
Учитывая рецидивирующее течение заболевания, необхо-
димо было продолжить диагностический поиск с исключением
ходжскинских и неходжскинских лимфом, внелегочной формы
саркоидоза, синдрома Стилла взрослых. Стернальная пункция
не выявила поражения костного мозга, при анализе субпопуля-
ционного состава лимфоцитов, концентрации иммуноглобули-
нов сыворотки крови иммунодефицит не определялся. Уровень
ангиотензинпревращающего фермента, свободного и ионизи-
рованного кальция сыворотки крови был в пределах нормы. По
данным позитронной эмиссионной томографии (ПЭТ-КТ) не
отмечалось патологического накопления контрастного веще-
ства, визуализировались метаболически неактивные лимфа-
тические узлы.
Исключение онкогематологическо-
го заболевания и саркоидоза давало ос-
нование думать, что перикардит явля-
ется идиопатическим, либо существу-
ет в рамках аутовоспалительного забо-
левания (болезнь Стилла взрослых), либо
может быть проявлением наследствен-
ных периодических синдромов.
С учетом склонности пациента к
выраженной артериальной гипотензии
на фоне рецидивирующего выпота в по-
лость перикарда было решено продол-
жить лечение колхицином 1 мг/сут в со-
четании с системными глюкокортикои-
дами (ГК) – преднизолон 30 мг/сут. До-
стигнут полный регресс симптоматики: нормализовались
острофазовые показатели (СОЭ 18 мм/ч, СРБ 5 мг/л) и тем-
пература тела, объем выпота в полость перикарда уменьшил-
ся до 3 мм за задней стенкой правого желудочка. Пациент был
выписан с рекомендациями дальнейшего приема колхицина,
снижения дозы преднизолона с 30 мг/сут на 20% в месяц. Од-
нако при достижении дозы преднизолона 20 мг/сут наблюда-
лось ухудшение состояния – рецидив лихорадки, слабости,
снижение уровня АД, что потребовало увеличения дозы пред-
низолона до исходной. В дальнейшем попытки снижения дозы
пероральных системных ГК <20 мг/сут на амбулаторном эта-
пе неоднократно повторялись, но каждый раз приводили к ре-
цидиву перикардита и лихорадки.
Цикличность течения патологического процесса, высокая
лихорадка (до 39,6 °С) в отсутствие терапевтических меро-
приятий (прием НПВП), вовлечение ретикулоэндотелиальной
системы (лимфоаденопатия, увеличение печени, повышение
уровня трансаминаз, не связанное с проводимой терапией), на-
личие нейтрофильного лейкоцитоза >10 000 в 1 мкл (с нейтро-
фильным сдвигом >80%) могли быть признаками болезни Стил-
ла взрослых или наследственных синдромов. С целью исключе-
ния наиболее вероятных наследственных болезней (периодиче-
ских синдромов, ассоциированных с фактором некроза опухоли –
ФНО – TNFRSF1), наследственной средиземноморской лихо-
радки (MEFV), гипериммуноглобулинемии D/синдрома дефици-
та мевалонат-киназы (MVK), криопиринопатии (NLRP3) бы-
С О В P E М Е Н Н А Я  Р Е В М А Т О Л О Г И Я  № 1 ’ 1 6
К Л И Н И Ч Е С К И Е  Н А Б Л Ю Д Е Н И Я
33
Рис. 2. КТ органов грудной клетки от 18.02. Уменьшение 
выраженности перикардита
Рис. 3. КТ органов грудной клетки 
от 11.03. Описание в тексте
ло выполнено генетическое обследование [4, 5], при этом му-
тантных аллелей рассматриваемых генов не выявлено.
Характер клинических проявлений заболевания, исключе-
ние вирусных, бактериальных инфекций, а также онкологиче-
ских и аутоиммунных заболеваний позволили идентифициро-
вать болезнь Стилла взрослых. Диагноз был установлен на осно-
вании критериев M. Yamaguchi и соавт.: у пациента имелись ли-
хорадка ≥39 °С, длительностью >1 нед, лейкоцитоз >10 000
в 1 мкл с количеством гранулоцитов >80% (большие критерии)
и лимфоаденопатия, нарушение функции печени (повышение
уровня трансаминаз, не связанное с токсическим действием ле-
карств или аллергией), отсутствие РФ и антиядерных анти-
тел (малые критерии) при исключении инфекции, опухолевых
процессов, особенно лимфомы и других ревматических болезней.
С учетом рецидивирующего течения патологического про-
цесса, невозможности снижения дозы преднизолона до безо-
пасной поддерживающей (5 мг/сут) было решено использовать
стероидосберегающий препарат. Использование метотрексата
(МТ) в монотерапии лимитировалось длительным (до 12 нед)
периодом до наступления эффекта, что было неприемлемо 
в связи с тяжестью состояния пациента [6]. Поэтому препа-
ратом выбора явился блокатор рецептора интерлейкина (ИЛ)
6 тоцилизумаб (ТЦЗ). По данным литературы, этот препа-
рат достаточно эффективен у таких пациентов, особенно 
в сочетании с низкими дозами МТ (15 мг/сут) [7].
Уже в первые сутки после проведения первой инфузии
ТЦЗ (8 мг/кг массы тела, в/в капельно) зарегистрирована
положительная динамика в виде апирексии со снижением
острофазовых показателей (СРБ 14 мг/л), полного разреше-
ния проявлений перикардита (рис. 4). Полная клинико-лабо-
раторная ремиссия заболевания была достигнута через неде-
лю после первого введения препарата и сохранялась до октя-
бря 2015 г. (момент написания статьи). Пациент продолжа-
ет получать ТЦЗ (8 мг/кг массы тела 1 раз в 4 нед в/в) и МТ
(15 мг/нед внутрь). В течение 3 мес удалось снизить дозу
преднизолона до 5 мг/сут.
Гетерогенность клинической картины болезни Стилла,
развившейся у взрослых (М06.1), существование преиму-
щественно суставной и системных форм заболевания, опре-
деляют возможность применения нескольких вариантов
классификационных критериев. На сегодняшний день наи-
более часто применяют критерии M. Yamaguchi и соавт. и
критерии B. Fautrel и соавт., что обусловлено их высокой
специфичностью и чувствительностью [8–10] (см. таблицу).
Критерии B. Fautrel в отечественной практике применяется
реже критериев M. Yamaguchi и соавт. в связи с ограничен-
ной доступностью такого лабораторного теста, как анализ
уровня гликозилированного ферритина. Повышение уров-
ня ферритина при болезни Стилла взрослых отмечено более
чем в 90% случаев, особенно при вариантах заболевания с
преобладанием симптомов системной воспалительной ре-
акции [11]. Ферритин не только является диагностически
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Рис. 4. КТ органов грудной клетки от 16.04 
(после назначения ТЦЗ и МТ). Исчезновение признаков 
экссудативного перикардита
Классификационные критерии
M. Yamaguchi и соавт. [9]                                                             B. Fautrel [10]
С р а в н и т е л ь н а я  х а р а к т е р и с т и к а  к л а с с и ф и к а ц и о н н ы х  к р и т е р и е в  








1. Лихорадка ≥39 °С, длящаяся ≥ 1 нед
2. Артралгии ≥ 2 нед
3. Папулезная незудящая сыпь «salmon-coloured» rash
4. Лейкоцитоз (≥10•109/л) с ≥80% нейтрофилов
1. Фарингит или боль в горле
2. Лимфоаденопатия и/или спленомегалия
3. Увеличение концентрации аминотрансфераз 
в сыворотке крови
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5. Относительное число нейтрофилов ≥80%
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значимым показателем, но и отражает степень активности
процесса и ответ на терапию. Отсутствие значимого повы-
шения уровня ферритина не исключает аутовоспалитель-
ный генез заболевания. Показано, что у части пациентов,
особенно при суставной форме болезни Стилла взрослых,
ферритин может находится в пределах так называемой «се-
рой зоны» [12]. В отличие от свободной формы ферритина
соотношение концентраций свободного и гликозилирован-
ного белков обладает более высокой диагностической спе-
цифичностью и чувствительностью. Диагностически значи-
мым является снижение содержания гликозилированной
фракции <20%.
В соответствии с критериями M. Yamaguchi и соавт. [9],
для установления диагноза требуется наличие не менее 
5 критериев, 2 из которых относятся к разряду больших –
при соблюдении критериев исключения. В описанном нами
случае диагноз установлен на основании критериев 
M. Yamaguchi и соавт. Применение этих критериев несколь-
ко отсрочило правильную диагностику, так как указанные
критерии требуют предварительного исключения онколо-
гических, аутоиммунных и инфекционных заболеваний,
что является их недостатком. Наличие перикардита как
главного клинического проявления заболевания не проти-
воречило диагнозу болезни Стилла взрослых. Напротив,
клинически значимое поражение сердца при болезни Стил-
ла взрослых в виде перикардита, миокардита или миопери-
кардита, по данным литературы [13], встречается более чем
в 30% случаев, субклинические варианты течения – в 70%.
Несмотря на высокую чувствительность, перикардит в силу
низкой специфичности не внесен в классификационные
критерии болезни Стилла взрослых. Важно отметить, что
суставного синдрома может не быть вовсе, что мы и наблю-
дали у нашего пациента [14].
В современной классификации выделено два основных
типа болезни Стилла у взрослых, характеризующихся осо-
бенностями клинических проявлений, а также различиями
профиля провоспалительных цитокинов. У пациентов с
преобладанием в клинической картине суставного синдро-
ма отмечается повышение уровня в основном ФНОα, ин-
терферона γ, ИЛ18. У больных с преобладанием системных
проявлений заболевания, поражений кожи и внутренних
органов (сердце, легкие) доминирует повышение уровня
ИЛ1 и ИЛ6 [15]. Данные различия имеют значение для вы-
бора оптимальной тактики патогенетической терапии. Если
в случае преобладания суставного синдрома наиболее высо-
ка эффективность ингибиторов ФНОα, то при системных
вариантах синдрома Стилла взрослых – ингибиторов ИЛ1,
а также антагонистов рецепторов ИЛ6. Именно поэтому в
представленном нами наблюдении был выбран ингибитор
ИЛ6, что, по-видимому, и определило последующий успех
терапии. Вместе с тем неизвестно, как долго следует прово-
дить указанную терапию, возможно ли увеличение интерва-
ла между введениями препарата или уменьшение дозы, воз-
можно ли достижение безлекарственной ремиссии. 
Таким образом, особенностью описанного случая бо-
лезни Стилла взрослых явилось наличие значимого, высту-
пающего на первый план, остро возникшего поражения
сердечно-сосудистой системы с преобладанием в клиниче-
ской картине экссудативного перикардита при отсутствии
характерной сыпи, суставного синдрома и фарингита. Сте-
роидорезистентность явилась второй особенностью указан-
ного наблюдения. Моментальный ответ на комбинирован-
ную терапию низкими дозами МТ в сочетании с ТЦЗ – тре-
тья особенность представленного случая.
Можно сделать вывод, что поражение сердечно-сосуди-
стой системы в виде перикардита и миокардита в рамках бо-
лезни Стилла взрослых с точки зрения патогенеза болезни
закономерно и может быть ее ведущим проявлением. Мы
полагаем целесообразным включение болезни Стилла
взрослых в перечень заболеваний, с которыми необходимо
проводить дифференциальную диагностику идиопатиче-
ских рецидивирующих перикардитов.
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